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はじめに
皮膚筋炎は 1863年 Wagnerにより Po1ymyositisな
る名称で提起され，さらに 1891年 Unverrichtは本症
が皮膚症状をともなうことから Dermatomyositisとし
た。 1941年 Klemperer らの謬原病の概念が導入され
るや本症もこれに包含されるようになった。多彩な症状
と悪性腫療の合併など興味ある諸事項を呈するがその病
理発生は未だ解明の域に達していない 1，2)。我々は最近，
典型的な皮膚症状に肺癌を合併した皮膚筋炎を経験した
ので報告する。
図1. 下限験から頬部へかけてのいわゆるヘリ
症
初 配
オトロープ様の浮腫性紅斑。頚部および
前胸部の紅斑。
患者: 70才農夫。
初診: 昭和 49年 6月 10日
主訴: 顔面の紅斑および四肢の脱力感。
既往歴: 45才より慢性気管支炎， 65才胃潰療で胃切
除。
家族歴: 父，食道癌にて死亡。
現病歴: 昭和 48年 10月， Il客疾に血液がわずかに混
じているのに気づき近医で治療を受けたが一進一退の状
態であった。昭和 49年 2月，前額部， 両眼験， 頬部お
よび項部などの発赤に気づいた。同年5月初旬には紅斑
は耳介，左肩，四肢関節伸側などにおよび，同時に四肢
の脱力感と関節痛を覚えるようになった。さらに 6月に
はこれらの症状は一層著明となり，また噴声も呈してき
図 2. 側頭および後頭部から項部へかけての比
たため当科を紹介された。 較的境界鮮明な浮腫性紅斑。
現症: 体格中等度。顔貌はしばしば用いられる表現
であるが「悲しげな顔貌」を呈している。前額，眼験お 耳介はやや浮腫性で赤褐色調を帯び耳介後部から後頭部
よび頬部に境界比較的鮮明な紫紅色のいわゆるヘリオト にかけびまん性浮腫性紅斑が見られ，項部にいたって赤
。同様の紅斑は左肩2)(図味はー属顕著となっている)。1ロープ様の浮腫性紅斑が左右対称的に見られる(図 
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や頚三角にも認められるが，とくに左肩では紅胤局面内
に軽度の同色々素泊者と半;米約:大まで、の萎縮性IJ5l色素斑
が散在している。四肢では前腕伸側，肘頭部， IJ]~蓋部な
どに比較均境界明瞭な紅民E落屑性局面を認める。手背に
は軽度の皮膚肥厚があり全手指爪根部は粗絡でわずかに
浮腫性紅 J~Eを見るも圧痛はない。爪甲に縦線条を認め
る。両側第 1'"'-'3足sI:に角質増生と落屑があり，爪甲は
やや肥厚し尖端部は onycholysis を呈している。粘膜
疹は認められない。四肢の骨格筋に運動痛あり，ことに
上腕では把握痛強く，また上肢を挙上することは困難で
ある。上腕筋はやや萎縮性である。
リンパ節腫脹，肝牌腫および腹部の腫癌などは認めら
れない。
検査成績: 1)末梢血;赤血球数 450X10¥白血球数 
5800，血色素量 13.9gJdl，ヘマトクリット値42%，lin 
小板数 337500，血液像(好中球 68%，好酸球 0%，好
塩基球 1%，単球 5%，リンパ球 25%)，赤沈 32-67-
114 2)尿一般;蛋白(ー)，糖(一)，ウロピリノーゲン
(十) 3)血液化学および血清学的検査;SGOT 65mUj 
ml，SGPT 22 mUjml，LDH 276 mUjml，アルカリフ
ォスファターゼ 62 mUjml，尿酸 6.2mg%，BUN 23 
mg%，総コレステローノレ 225mg%，血清クレアチニン 
0.5mgjdl，総クレアチニン1.5mgjdl，血清クレアチン 
1.44 mgjdl，CPK 19 Sigma U， アノレドラーゼ 7.9mUf 
ml，黄痘指数4ム血清総蛋白量 8.4gjdl，蛋自分画(ア
ノレブミン 47.0%，αlグロプリン 3.9%，的グロプリン 
12.1%， ，9グロプリン 11.9%，rグロプリン 25.0%，AjG 
0.9)，免疫グロプリン定量 (IgG2485 mgjdl，IgA 330 
mgfdl，IgM 307 mgjdl)，直接および間接クームステス
ト(ー )，寒冷凝集試験 1:128， ASLO 20 Todd U， 
CRP(十)， RA(ー)， RAHA (ー )，抗核抗体(ー )， LE 
細胞(ー)，サイロイドテスト 1:102以下。 4)ホルモン
検査;尿 17OHCS 1.8mgj日，尿 17KS 1.8 mgf日 5) 
皮膚テスト;マント一反応(ー)， DNCB感作不成立。 
6)胸部検査;胸部X線像で両下葉および右中葉に異常
陰影を認め，断層撮影とI!客疾中の腫虜細胞により肺癌と
診断された。心電図で・左室肥大と心筋障害を認めた。 
7) 筋電図では軽度ながら筋原性 J~ ターンを呈した。
病理組織検査: 1)皮膚生検;眼l院のいわゆるヘリオ
トロープ様浮腫性紅雌より材料を採取した。表皮萎縮，
表皮突起の廟平化，基底細胞の高度の液状変性。 Civat-
te or hyaline degenerative bodiesが散見される。真
皮上層から中層にかけて著明な浮腫，小血管の拡張。リ
ンパ球，組織球が不規則に散在。以上，高度の変化を呈
0している cr雪I3) 2)筋生検;上腕三角筋より採取し
図 3. 下限臓部の浮腫性紅HIの生検[象。腕細胞層の
萎縮，基!底調1胞の高度の液状変性， hyaline 
boby，真皮の著明な浮腫，組織学的色素失調
などが見られる。
図 4. 三角筋の生検{象。筋線維の浮腫膨化，部分的 
lζ櫛紋の消失ないし不明瞭化，間質の澗街な
リンパ球を主体とする細胞浸j問。
た。筋線維は著明な浮腫性膨化を呈し，部位によっては
横紋の消失ないし不明瞭を認める。間質の炎症性変化は
明らかで， リンパ球を主体とした血管周囲性細胞浸潤が
顕著である(図的。
かんがえ
現在，皮膚筋炎は決してめずらしいものではなく，著
者らは過去 2年間に 3例を経験している。筋力低下と特
徴的な皮膚症状を中心に比較的多彩な臨床像を呈する
が，症例によってその表現にかなりのばらつきがあるた
め，鑑別診断一一ことにエリテマトーデスや汎発性欝皮
症などーーのうえでしばしば悩まされる。本症に関して
はすでに多くの報告がなされているのでそれぞれを詳細
に抄猟することを避け自験例の病態像を中心にして若干
の検討を加えてみたい。 Pearsonめは本症の病型を 6型
に分類しており，それによると本例は III型一一定型的
皮膚筋炎に悪性腫虜が合併したもの一ーに属するものと
考えられる。なお全体の 18%程度がこの型に含まれる
93 皮膚筋炎の一例 
とされている。診断基準に関してはすでに Medsgerら.1)
と WHOのものがあるが，あまり普及していない。厚
生省の本症に関する調査研究班が提唱している暫定的診
断基準5)が最も新しいので，これを参考にして本例を検
討したし、。なお，各項目において( )内に研究班の暫
定基準を引用転載した。 
1. 主要症状
急性，悪急性または慢性に進行する。1)筋症状( 1. 
2)時に筋肉痛を伴なう。 3)四肢筋，顔面筋，頚筋， 1咽
供頭筋などの筋力の低下，および筋萎縮を示す。1頭筋， 
ただし他の謬原病に伴なう筋症状は除外する。)本例で
は四肢の脱力感，運動痛および関節痛，首が重いなどの
訴えと上腕筋の萎縮傾向から筋症状陽性と見なされう
る。一般論として他の腰原病による筋病状といかに鑑別
すべきかで困惑することはまれでない。すなわちエリテ
マトーデスとのかさなりは少ないが，汎発性讃皮症との
間ではかなりの頻度でかさなりあうことがありへ とく
に筋電上著明といわれている。 Sclerodermatomyositis
なる病名はかような事実を背景にして用いられたものと
思われる。 
2. 皮膚症状(顔面，上胸部，四肢伸側，ことに関節
背面などに対側性にみられる。 1)紫紅色の浮腫性紅斑。
とくに上限!版部。 2)毛細血管拡張， 色素沈着または脱
失，萎縮，すなわち Poikilodermao) 本例は前述した
ごとく全く典型的な皮膚臨床像を呈している。多発性筋
炎なる病名で症例をまとめると 50----60%に皮膚症状が
認められるとされている。また皮膚病態においても仙の
躍原病との聞に類似点を少なからず認めるが，本症に特
徴的で診断土価値の高い所見は顔面，とくに上限i肢を中
心としたいわゆるヘリオトロープ様の浮腫性紅斑であ
る。これ以外に関節背面を含め四肢伸側や爪甲周囲の浮
腫性紅斑など見られるが慢性経過により露出部の紫紅色
斑， Poikiloderma (はげしい場合は Poikiloderma-
tomyositisともよばれる)， Gottron's papules on knuc・ 
kles (指関節背面の紅斑をともなったmr眠様皮疹)，石灰
沈着など多彩な所見を呈してくる。皮膚の病理組織所見
は Janis G7)の詳細な報告があるので省略するが本例
では極めてはげしい変化を示した。 
3. Raynaud現象本例では認められなかったが，
一般に 4.6"，， 30%が陽性とされているヘ 
4. 関節痛本例では陽性。統計的には 9.1"，-，48.5%。 
1. 検査所見
血管周囲の細胞浸潤>，結合織の用生の確認。)要約す
れば筋細胞の非特異的変性性および炎症性応答となる。
本例では基準を十分満足させる組織像と考えられる。詳
細lは他の文献7，9)にゆずる。 
2. 血清クレアチニン・フォスフ fキナーゼ (CPK)
の活性上昇， 横紋筋由来の CPK，アノレドラーゼの活性
の上昇は診断土意義深く，とくに CPK活性の上昇例は 
60"，， 80%見られる。本例では両者ともに上昇している。
そのほか当然ながら GOT，GPT，や LDHなども変
動する。 
3. 筋電図検査による筋原性病変の確認 比較的よく
見られる変化として low amplitude voltage，dener-
vation fibrillation and fasciculation，short duration 
of complex waveがありこれらを myogenicatrophic 
pattern と称している。統計上は 75"，92%に陽性であ
る。本例では軽度で、あった。 
11. 参考事項
(し遺伝性家族性発現はほとんどみられない。 2.進
行性筋ジストロフィー症を否定できる。 3.悪性腫療を
合併することがある。 4.発熱，血、沈允進，r-グロプリン
増加がある。 5.ステロイド治療に反応することが多い。)
本例では 1."，-4.をみたしている。
基準では「皮膚筋炎確実例は主要症状 (1)の筋症状，
皮膚症状と，検査所見 (11)の各所見のうち l所見以上
を満すもの。J.とされている。 したがって本例は確実例
とみなされうる。
皮膚筋炎に悪性!屋場が合併することは，すでに 1916年 
Stertzが胃癌の合併を， さらに 1935年 Bezecnyが3
例の皮膚筋炎患者に癌腫の合併を経験し癌腫そのものが
本症の病因の根底となるものであろうと示唆している。
その後，あいついで悪性腫蕩合併例が報告され， 1959年
に Williamsは文献的に 590例を検討し， 92例 (16.3%)
に合併を認めた。これ以後の諸家の報告では，合併率は 
6.5"，-34%となっているが， Fayeらは 40才以上に限定
すると 52%に認められると述べている。合併する悪性
腫虜の種類としては，食道，胃，胆のう，肺，乳腺，子
宮，卵巣などの癌腫，悪性リンパ腫，胸腺腫などかなり
多岐・に亘っており，特徴的な現象はないようであるが，
乳癌や月di胞がやや多いといわれている。悪性!庫、鹿jの発生
|時期と皮膚筋炎のそれとの聞に特別な傾向は見られな
い。真の多発性筋炎よりは皮膚筋炎の方が合併率が高
い。悪性腫;虜を治療することにより本症が軽快したとい
う報告を散見するが，興味深い事実であるo合併に関す
る病理発生的考察がいろいろなされており， 1毘蕩細胞が筋生検(筋線維の変性と炎症性反応く間質または 1. 
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筋傷害性毒素を産生するJ，i腫虜細胞由来の抗体が筋と
交叉反応を起すJ，r腫療による免疫系統の失調が筋の自
己免疫現象を起す」などあるがいずれも決定的とはなり
えない。
おわりに 
70才男子の典型的と考えられる皮膚筋炎症例を報告
した。厚生省の研究班が提唱した暫定診断基準に本例を
照合してみたところ，皮膚筋炎確実例という結果が出た。
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